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重症筋無力症ならびにランバート・イートン筋無力症候群の 

全国疫学調査  一次調査による患者数推計 
 
班  員 吉川弘明 1、荻野美恵子 2、和泉唯信 3、清水優子 4、中原 仁 5、園生雅弘 7、 

 新野正明 8、野村恭一 9、村井弘之 2、吉良潤一 10、酒井康成 10、松尾秀徳 11、 

 本村政勝 12、川口直樹 13、郡山達男 14、野村芳子 15、錫村明生 16、清水 潤 17、 

 田原将行 18、松井 真 19、中村好一 20、中村幸志 21、中根俊成 22、栗山長門 23、 

 鈴木重明 5、岩佐和夫 1 

 

研究要旨 

 「難治性疾患の継続的な疫学データの収集・解析に関する研究班（研究代表者：中村好

一）」と共同で、全国疫学調査マニュアル第3版に従った重症筋無力症（MG）とランバート・

イートン筋無力症候群（LEMS）の患者数把握と臨床像解析のための全国疫学調査を実施し

た。1次調査の結果が判明し、2017年中の推定受療患者数はMG：29210名（95%信頼区間：

26030～32390）、LEMS：348名（95%信頼区間：247～449）であった。これより、有病率は人

口10万人あたりMG 23.1 (95% CI: 20.5-25.6)、LEMS 0.27 (95% CI: 0.19-0.35)となった。 

 

研究目的 

我が国における難病の患者数とその実態を

調査することは、難病対策において重要な課

題である。これまで、重症筋無力症 (MG)は、

数回にわたり疫学調査が行われた経緯があ

るが、「難治性疾患の継続的な疫学データの

収集・解析に関する研究班」（以下、疫学班）

と共同で 1 次調査と 2 次調査を経て患者数の

推定と患者像の実態調査が行われたのは、

2005 年の調査が初めてである。 
 
所属：1 金沢大学、2 国際医療福祉大学、3 徳島大学、
4東京女子医科大学、5慶應義塾大学、7帝京大学、8北

海道医療センター、9 埼玉医大総合医療センター、10

九州大学、11 長崎川棚医療センター、、12 長崎総合科

学大学、13脳神経内科千葉、14脳神経センター大田記

念病院、15野村芳子小児神経学クリニック、16偕行会

城西病院、17東京大学、18宇多野病院、19金沢医科大

学、20自治医科大学、21北海道大学、22熊本大学、23京

都府立医科大学 

一方、ランバート・イートン筋無力症候群

（LEMS）についても、「免疫性神経疾患に関

する調査研究班」（以下、神経免疫班）により

疫学調査が行われているが、疫学班と共同で

全国の患者数の推定がされたことはなかっ

た。今回、疫学班（中村好一 班長 自治医

科大学）と共同で、MG と LEMS の全国疫学

調査を実施し、それぞれの疾患における我国

の患者数と実態を調査する。 

 

研究方法 

研究計画は、金沢大学医学倫理審査委員会で

の審査を経て承認された。疫学調査事務局は、

金沢大学保健管理センターにおいた。研究計

画は、「難病の患者数と臨床疫学像把握のた

めの全国疫学調査マニュアル 第 3版（2017

年）」[厚生労働科学研究費補助金 難治性疾
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患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）

難治性疾患の継続的な疫学データの収集・解

析に関する研究班 研究代表者 中村好一]に

従い、策定された。診断基準は、「厚生労働科

学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業

（難治性疾患政策研究事業）神経免疫疾患の

エビデンスによる診断基準・重症度分類・ガ

イドラインの妥当性と患者QOLの検証研究班

エビデンス班 研究代表者 松井 真」が 2016

年に改訂した新 MG診断基準（資料１）、なら

びに同班が 2016年に策定した LEMS診断基準

（資料２）を用い、調査対象診療科は、神経

内科、内科、小児科、呼吸器外科、心臓血管

外科、外科、脳神経外科、眼科、耳鼻咽喉科

に設定した。調査対象診療科は 24792 科（大

学病院 1079 科、一般病院 23682 科、特別階

層病院 31 科）のところ、7547 科（抽出率

30.4％）を抽出した。調査対象診療科のリス

トは自治医科大学公衆衛生学（中村好一 教

授）より提供を受けた。一次調査の対象患者

は、MG、LEMS ともに 2017 年 1 月 1 日から同

年 12月 31 日までに診療した患者とした。一

次調査に関して、MGとLEMSは同時に実施し、

調査依頼に係る資料は 2018年 3月 30日に新

エビデンス班事務局（金沢医科大学神経内科

学）より発送した。一次調査の回答締切りは、

同年 4月 25 日に設定した。 

（倫理面への配慮） 

 本研究は、調査の方法、準備に関する研究

であり患者の個人情報に関するデータは扱

っていない。 

 

研究結果 

一次調査は、2708 科より回答を得た（回答率

35.9%）。2017 年中の推定受療患者数は、MG：

29210 名（95% CI：26030-32390）、LEMS：348

名（95% CI：247-449）であった。有病率は、

人口 10 万人あたり MG 23.1 (95% CI: 20.5-

25.6)、LEMS 0.27 (95% CI: 0.19-0.35)とな

った。 

 

考 察 

我国におけるMGの疫学調査は、神経免疫班に

よりこれまでも数回にわたり実施されてい

るが、疫学班と共同で受療患者数が推定され

た全国疫学調査は2005年が最初である1。その

時の人口10万人当たりの推定受療患者数は

11.8 (95% CI: 10.9-12.7)という結果であっ

た。今回の結果は、この12年間に約2倍に増加

していることを示している。諸外国における

有病率に関しては、Carrら2が1950から2007年

までの55の研究についてのメタ・アナリシス

を報告しており人口10万人当たりの有病率

を7.77 (95% CI: 6.4-9.43)と報告している。

その後、Andersen (2014)ら3がNorwayのAChR 

Abとpyridostigmine処方のデータベースか

ら有病率を13.1と14.5と報告、Foldvari 

(2015)ら4はハンガリーの病院退院記録のデ

ータベースから有病率を17.42、Breiner 

(2016)ら5はカナダの医療保険データベース

から有病率を26.3 (95% CI: 25.4-27.3)、Lee 

(2016)ら6は韓国の医療保険データベースか

ら有病率を12.99、Saontos (2016)ら7はポル

トガルのピリドスチグミン処方の記録より

11.17、Cea (2018)ら8はチリのピリドスチグ

ミン処方の記録より8.36 (95% CI: 7.98-
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8.80) （いずれも人口10万人当たり）と報告

している。これの報告は、今回の我々の調査

と若干の違いが見受けられる。諸外国におけ

る疫学調査は、主にAChR Abのデータベース、

ピリドスチグミンの処方記録、保険診療デー

タベースに基づくものである。その意味では、

我国の1次調査、2次調査を経て行う全国疫学

調査の取組みは、大変に貴重な調査研究だと

思われた。 

 一方、LEMSに関して行われた調査は、Wirtz 

(2004)ら9のオランダの全国疫学調査があり

人口10万人当たりの有病率は0.25 (95% CI: 

0.18-0.34)と推定している。Abennoth (2017)

ら10の米国における退役軍人を対象とした調

査では人口10万人当たりの有病率は0.26で

あった。いずれも今回の我々の全国疫学調査

と同様の結果であった。 

 

結 論 

MG-LEMS 全国疫学調査一次調査の集計結果か

ら、2017 年中の推定受療患者数は、MG：29210

名（95%信頼区間：26030～32390）、LEMS：348

名（95%信頼区間：247～449）であった。有病

率は、人口 10 万人あたり MG 23.1 人、LEMS 

0.27 人となった。2006 年の全国疫学調査で

は、推計患者数は 15100 人、有病率は人口 10

万あたり 11.8 人との結果が出ているため、

約2倍に患者数が増加していることがわかっ

た。一方、ランバート・イートン筋無力症候

群（LEMS）については、神経免疫班により疫

学調査が行われたが、推定患者数は算出され

ていないため、今回の調査により初めて我が

国の推定患者数が判明した。 
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（資料１） 

重症筋無力症の診断基準 

 

A、 Bを対象とする。 

１．症状 

以下の自他覚的症状があり、易疲労性と日内変動を伴うこと。 

１)眼瞼下垂 

２)眼球運動障害  

３)顔面筋筋力低下 

４)構音障害 

５)嚥下障害 

６)咀嚼障害 

７)頸筋筋力低下 

８)四肢・体幹筋力低下 

９)呼吸困難 

２．検査所見 

 以下の自己抗体のいずれかが陽性であること。 

１)アセチルコリン受容体（AChR）抗体 

２)筋特異的受容体型チロシンキナーゼ（MuSK）抗体 

３．生理学的所見 

以下の検査のいずれかにより神経筋接合部障害を示す生理学的所見があること。 

１)低頻度反復刺激誘発筋電図  

２)エドロフォニウム試験（眼球運動障害、低頻度反復刺激誘発筋電図などの客観的な指標を用いて評価すること） 

３)単線維筋電図 

４．鑑別診断 

眼筋麻痺、四肢筋力低下、嚥下・呼吸障害を来す疾患は全て鑑別の対象になる。 

ランバート・イートン筋無力症候群、筋ジストロフィー（ベッカー型、肢帯型、顔面・肩甲・上腕型）、多発性筋炎、周期性四

肢麻痺、甲状腺機能亢進症、ミトコンドリア脳筋症、慢性進行性外眼筋麻痺、ギラン・バレー症候群、多発性神経炎、動

眼神経麻痺、トロサ・ハント（Tolosa-Hunt）症候群、脳幹部腫瘍・血管障害、脳幹脳炎、単純ヘルペス・その他のウイル

ス性脳炎、脳底部髄膜炎、側頭動脈炎、ウェルニッケ脳症、リー脳症、糖尿病性外眼筋麻痺、血管炎、神経ベーチェット

病、サルコイドーシス、多発性硬化症、急性散在性脳脊髄炎、フィッシャー症候群、先天性筋無力症候群、先天性ミオパ

チー、眼瞼皮膚弛緩症、ミオトニー、眼瞼痙攣、開眼失行、筋萎縮性側索硬化症、ボツリヌス症 

５．診断のカテゴリー 

A：１．症状の１項目以上と２．検査所見のいずれかを満たす場合 

B：１．症状の１項目以上と３．生理学的所見のいずれかを満たす場合で、４．鑑別診断の疾患が鑑別できる（２．検査所見を

満たさないことが前提条件） 
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（資料２） 

ランバート・イートン筋無力症の診断基準 

 

 

A. 症状   

１．近位筋の筋力低下  

２．自律神経症状  

３．腱反射低下  

  

B. 検査所見  

１．血液・生化学的検査所見  

  P/Q型電位依存性カルシウムチャネル抗体陽性 

  

 ２．生理学的所見  

 反復神経刺激誘発筋電図の異常（以下の3項目を満たす）  

  ① 1発目の複合筋活動電位（CMAP）の振幅低下  

  ② 低頻度刺激（2-5 Hz）における漸減現象（waning）（>10%）  

  ③ 10秒間の最大筋収縮後、もしくは高頻度刺激（20～50 Hz）後のCMAP 

 漸増現象（waxing）（1.6倍以上）  

  

C. 鑑別診断  

 以下の疾患を鑑別する。  

  重症筋無力症、筋炎、ギラン・バレー症候群、慢性炎症性脱髄性多発根 

 ニューロパチー、筋萎縮性側索硬化症 

 

  

＜診断のカテゴリー＞  

 Definite：Ａのうち1を含む2項目以上＋Ｂのうち2項目を満たしＣの鑑別すべき疾 

 患を除外できるもの  

 Probable：Ａのうち1を含む2項目以上＋Ｂのうち1項目を満たしＣの鑑別すべき疾 

 患を除外できるもの  

 Possible：Ａのうち1を含む2項目以上＋Ｂのうち1項目以上  

 

 


